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FIGURE 


Evolution de la repartition des cardiopathies congenitales. Les progres considerables 
realises dans la prise en charge des cardiopathies neonatales mais egalement une meilleure connaissance 
de revolution de ces cardiopathies font que depuis 2010 les adultes ayant une cardiopathie congenitale 
sont plus nombreux que les enfants. Ce phenomene va s’accentuer au cours de la decennie en cours. 


O n assiste depuis quelques 
annees a remergence d’une 
nouvelle population grace aux 
progres considerables de la cardiologie 
« pediatrique » a tous les niveaux (diag- 
nostic y compris foetal, interventionnel, 
chirurgical, reanimation) ainsi qu’a une 
meilleure connaissance de revolution de 
ces cardiopathies congenitales. 1 Ces 
progres ont permis d’ameliorer notable- 
ment l’esperance de vie de ces patients. 
Aujourd’hui, parmi ces patients ayant une 
cardiopathie congenitale, les adultes sont 
plus nombreux que les enfants (fig. 1). 

En France, les donnees ne sont pas 
precises, mais le nombre de patients 
adultes porteurs de cardiopathies conge- 
nitales est estime entre 2 000 et 3 000 par 
million d’habitants, et la moitie d’entre 
eux ont une cardiopathie suffisamment 
severe pour necessiter une prise en 
charge medicale et/ou chirurgicale. 
Ainsi, en France, environ 150 000 a 
180 000 patients sont concernes et 
50000 a 75000 necessitent un suivi spe- 
cialise et regulier. 

L’EXPERIENCE ANGL0-SAX0NNE 

La gestion des adultes est souvent 
impossible dans les centres pediatriques 
specialises en cardiologie, et peu de cen- 
tres dits experts ont integre une filiere 
adulte specifique de prise en charge pour 
ces patients. En effet, beaucoup de car- 
diologues ne connaissent pas les conse- 
quences a long terme de ces pathologies, 
et les pediatres ont beaucoup de difficul- 
ty a faire face aux problemes speci- 
fiques de 1’ adulte, comme la grossesse ou 


la contraception, car la grande majorite 
d’entre eux travaille dans des structures 
pediatriques ou la gestion des patients 
adultes est impossible. 

Des pays comme le Canada, les Etats- 
Unis, voire la Grande Bretagne ont cons- 
truit des centres specialises de prise en 
charge de ces patients. Le centre pionnier 
a ainsi vu le jour a Toronto en 1959, et des 
programmes de formation sont en cours 
en Amerique du Nord et au Royaume-Uni 
pour preparer les cliniciens au defi de la 
prise en charge de ces patients. 

En Europe, un groupe d’experts en car- 
diologie congenitale adulte a vu le jour en 
2000 au sein de la Societe europeenne de 
cardiologie (ESC) pour repondre aux 
besoins demographiques et tenter d’har- 
moniser la prise en charge de ces 
patients. Ce groupe, qui a formule ses 
premieres considerations generales en 
2003, vient de publier ses recommanda- 
tions detaillees concernant les diverses 


malformations cardiaques en janvier 
2010. 2 

LA SITUATION FRANQAISE 

En France, l’attitude a longtemps 
consiste a designer un responsable 
charge de coordonner les soins aux 
patients ayant une cardiopathie conge- 
nitale dans des services de cardiologie 
pour adultes, ou a poursuivre la prise en 
charge de ces patients adultes dans des 
structures pediatriques pas toujours 
tres adaptees. Finalement, nous ne 
disposons que de tres peu d’unites spe- 
cialisees dediees exclusivement a la 
prise en charge de ces pathologies. Le 
premier Plan national maladies rares 
(2005-2008), meme s’il n’identifie pas de 
veritables structures expertes speciali- 
sees pour prendre en charge ces 
patients adultes congenitaux comme 
chez les Europeens ou les Nord-Ameri- 
cains, constitue une premiere avancee 
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Particularites des patients cardiaques congenitaux 


• Contrairement aux patients 
atteints de cardiopathies 
acquises, les adultes ayant une 
cardiopathie congenitale ont 
frequemment des antecedents 
medicaux lourds remontant a 
I’enfance et comportant des 
interventions complexes decrites 
par des acronymes peu 
evocateurs pour le non- 
specialiste. 

• Dans la pratique, il est souvent 


difficile d’interpreter les 
symptomes et de decider s’il faut 
approfondir I’examen cardiaque 
et a quel moment. Les 
particularites anatomiques et 
physiopathologiques de ces 
tableaux cliniques sont souvent 
complexes et meconnues aussi 
bien des medecins generalistes 
que des cardiologues non 
specialises. Le risque est de 
manquer des signaux d’alarme, 


de negliger des resultats 
alarmants, ou encore de mal 
interpreter certains effets 
d’accompagnement non 
cardiaques et de mettre en oeuvre 
des investigations ou des 
traitements trop agressifs ou non 
adaptes. 

• On peut comprendre qu’un long 
passe medical, lourd de 
nombreuses hospitalisations, peut 
entrainer I’isolement social, la 


frustration, le desespoir et la 
lassitude vis-a-vis des medecins 
et des hopitaux. Parfois, des 
depressions et des troubles 
psychiatriques lies a la maladie 
de base viennent accentuer cette 
situation. II existe souvent des 
liens intrafamiliaux tres forts 
entre patients et parents ou 
partenaires, et ces derniers 
s’investissent beaucoup pour les 
soutenir. • 


pour la reconnaissance et l’identification 
de ces patients. Ce Plan a permis de 
labelliser 20 centres regionaux repartis 
sur le territoire dits « centres de compe- 
tences »*. Ces centres, en relation avec le 
centre de reference M3C (v. p. 366), ont 
vocation a assurer la prise en charge et le 
suivi des patients, a proximite de leur 
domicile, a participer a l’ensemble des 
missions de recherche et de formation du 
centre de reference. Ils oeuvrent dans le 
cadre d’un travail en reseau, permettant 
ainsi de completer le maillage territorial. 
Si la plupart de ces centres assurent 
aussi bien la prise en charge des cardio- 
pathies congenitales complexes de l’en- 
fant que celle de l’adulte, certains d’en- 
tre eux s’organisent en veritables unites 
medicochirurgicales multidisciplinaires 
ou chaque specialiste est forme specifi- 
quement pour prendre en charge, repon- 
dre aux questions et faire face aux pro- 
blemes rencontres par ces patients 
(gyneco-obstetriciens, chirurgiens, 
anesthesistes, reanimateurs, cardiolo- 
gues, echographistes, rythmologues, 
catheteriseurs, prise en charge de l’hy- 
pertension arterielle pulmonaire [HTAP], 
transplantation et assistance cardiaque, 
psychologues, droit du patient...). Ces 


* http://carpedem.fr/espace-patients/centres-de- 
competences 


organisations lourdes demandent d’im- 
portants moyens structurels et humains 
mais necessitent egalement, a terme, une 
formation adaptee de l’ensemble du 
corps medical. Une reflexion a ce sujet a 
ete engagee par la filiale de cardiologie 
pediatrique et congenitale de la Societe 
frangaise de cardiologie, et une maquette 
de formation specifique est sur le bureau 
du ministere. 

UNE PLACE IMPORTANTE 
POUR LE MEDECIN GENERALISTE 

Dans le contexte d’une medecine diri- 
gee vers les centres de competences, on 
tend a oublier ou a mesestimer l’apport 
des medecins de premier recours, qui 
sont essentiels pour ces patients qui ne 
sont toujours pas (encore) pris en charge 
dans un centre specialise. Les recentes 
recommandations europeennes 2 pour la 
prise en charge des adultes cardiaques 
congenitaux accordent a nouveau plus 
d’importance a cet etat de fait (« a well 
working network of specialist centers 
and with general adult care is of critical 
importance »). Le role du medecin gene- 
raliste est fondamental, il peut remettre 
le patient qui en serait sorti dans le cir- 
cuit des centres de competences specia- 
lises, stimuler et maintenir le reseau rela- 
tionnel entre le patient, les differents 
specialistes et le cas echeant ces centres, 


et aider a ce que la transition entre le 
monde pediatrique et le monde adulte se 
fasse de la meilleure maniere. Il apparait 
primordial qu’il investisse cette fonction 
centrale et pour ce faire connaisse parfai- 
tement les rouages de ce reseau et les 
problemes auxquels il risque d’etre 
confronte. 

DIFFERENCES DE PRISE EN CHARGE 
DES CARDIOPATHIES 
CONGENITALES ET ACOUISES 

Chez les patients adultes, de nombreux 
points distinguent la prise en charge 
d’une cardiopathie congenitale de celle 
d’une cardiopathie acquise. Malgre les 
progres realises dans leur prise en 
charge, l’esperance de vie des patients 
cardiaques congenitaux est inferieure a 
celle de la population normale. De meme, 
le risque de complications cardiovascu- 
laires et d’hospitalisations, de recours a 
la chirurgie, aux techniques interven- 
tionnelles ou a une eventuelle medica- 
tion est accru. Il est done important de 
bien analyser les differences et de 
connaitre la specificite de ces patients 3 
(v. encadre ci-dessus). 

COORDINATION DES SOINS 

Les patients cardiaques congenitaux 
sont tributaires d’un grand nombre de 
soins primaires qui doivent etre adaptes 
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individuellement en faisant appel au spe- 
cialiste competent. Une collaboration 
interdisciplinaire avec plusieurs speciali- 
ties (pneumologie, hematologie, hepato- 
logie, neurologie, etc.) est indispensable. 
Si cette prise en charge s’effectue de plus 
en plus dans des centres specialises, le 
medecin generaliste a une place centrale 
dans la coordination des soins et consti- 
tue un relais primordial entre le patient 
et le centre specialise. II gere, en relation 
avec l’equipe specialisee, la vie medicate 
courante, assure la prevention au quoti- 
dien, conseille et oriente sur le mode de 
vie ou les questionnements profession- 
nels notamment. II peut en outre organi- 
ser et entourer le passage d’un centre 


Prevention 
de I’endocardite : 
focus 

sur les patients 
a haut risque 

• Patients porteurs de protheses 
valvulaires ou de materiel prothetique 

• Patients ayant des antecedents 
d’endocardite infectieuse 

• Patients ayant une cardiopathie 
congenitale: 

- cyanogene non operee, ou avec 
un defect residuel, shunt palliatif 
ou mise en place de conduit; 

- avec mise en place de materiel 
prothetique par voie chirurgicale 
ou technique percutanee a 6 mois 
de Intervention; 

- ou lorsqu’un defect residuel persiste 
au site d’implantation du materiel 
prothetique (voie chirurgicale 

ou percutanee). • 

D’apres les nouvelles recommandations 
2010, ref. 2. 


pediatrique a un centre adulte lorsque 
les deux equipes sont differentes ou ne 
siegent pas sur le meme site. 

Prophylaxie de I’endocardite 

II est essentiel de bien evaluer l’indica- 
tion d’une antibioprophylaxie, au cas par 
cas et en accord avec le patient. Les re- 
commandations de l’ESC 2 (v. encadre 
ci-contre) preconisent de limiter l’utilisa- 
tion des antibiotiques aux patients ayant 
une cardiopathie congenitale a haut risque 
et dans des situations specifiques : 

- interventions dentaires touchant a la 
region gingivale peri-apicale ; 

- en cas de perforation de la muqueuse 
buccale. 

Lantibioprophylaxie n’est pas recom- 
mandee en cas de procedures impliquant 
les spheres pulmonaire, gastro-intesti- 
nale, genito-urinaire, dermatologique ou 
musculosquelettique, sauf si une infec- 
tion est averee. 

Prevention des infections 

Les patients atteints de cardiopathies 
cyanogenes et de cardiopathies com- 
plexes non cyanogenes ont davantage de 
risques de complications en cas defec- 
tion respiratoire, entrainant parfois 
fhospitalisation et de maniere non excep- 
tionnelle le deces. 4 On considere en effet 


que la survenue d’une pneumonie est 
responsable de 7 % des deces en cas 
d’HTAP. 5 C’est pourquoi certaine mesures 
sont recommandees ( v . tableau) . 

Gestion des anticoagulants 

Lindication d’une anticoagulation orale 
ne fait pas de difference fondamentale 
entre cardiopathies congenitales et car- 
diopathies acquises. Si la fibrillation auri- 
culaire, le flutter auriculaire et les valves 
mecaniques represented les indications 
les plus frequentes d’anticoagulation 
orale, il existe d’autres indications plus 
specifiques chez certains patients ou sur 
certains montages chirurgicaux ou la 
decision de mise en route d’un traite- 
ment par un antagoniste de la vitamine K 
(AVK) doit etre prise apres concertation 
avec le centre de reference. Dans tous les 
cas, le dosage en vue de V International 
Normalized Ratio (INR) cible doit etre 
decide avec le cardiologue du patient. 

Prevention cardiovasculaire 
primaire 

L’esperance de vie des patients car- 
diaques congenitaux a nettement aug- 
ments, et avec elle l’importance de la 
prevention cardiovasculaire primaire. 
Pour ces patients aussi, les principaux 
facteurs de risque d’evenements ►► 


ATTITUDE VACCINALE EN CAS DE CARDIOPATHIE CONGENITALE 


Vaccination contre la grippe 

Annuelle 

Vaccination contre les pneumocoques 

Une fois tous les 5 ans 

Vaccination contre la rougeole, 
les oreillons, et la rubeole 

Recommandee systematiquement avant Page de 2 ans: 

- premiere injection avant 1 an ; 

- seconde entre 1 3 et 24 mois (en respectant toujours 

1 mois entre les 2 injections) 

Vaccination de rattrapage pour les enfants, adolescents 
et adultes jeunes non a jour 

La vaccination contre la grippe est recommandee pour toute personne atteinte de cardiopathie 
chronique. Tous les adultes ayant une cardiopathie congenitale devraient done se faire vacciner. 

Chez les porteurs de malformations corrigees moins severes, I’indication de vaccination peut etre 
discutee au cas par cas. 
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« Vivre avec » une cardiopathie congenitale 
a I’age adulte 


C haque patient doit investir 
sa pathologie pour pouvoir 
la gerer efficacement. Cette 
prise de conscience, lorsqu’elle 
est bien faite, est beaucoup plus 
utile pour le patient que le recours 
a un parent, un medecin de 
famille ou toute autre personne 
pour gerer sa maladie. 

Regies hygieno-dietetiques 

Ces regies sont fondamentales, 
et I’education des patients doit 
commencer tot dans 
I’adolescence. Le medecin doit 
bien expliquer la maladie et 
I’importance de mener une vie 
saine en respectant quelques 
regies essentielles: interdire le 
tabac, la consommation de drogue 
type cocaine ou 

methamphetamine, et combattre 
I’obesite car elle peut interfere^ 
voire aggraver la pathologie 
cardiaque. 

L’obesite complique: 

- la tolerance des cardiopathies 
congenitales, car elle augmente le 
debit cardiaque et peut entrainer 
un syndrome restrictif pulmonaire, 
voire un syndrome d’apnees du 
sommeil; 

- les explorations telles que 
I’imagerie par resonance 
magnetique, qui peut s’averer 
impossible; 

- I’adaptation des doses 
medicamenteuses. 

Sur le plan dietetique, la ligne de 
conduite est celle du minimum de 
restrictions et d’interdits, en 
veillant a une alimentation variee 
et equilibree. Toutefois, il est 
recommande: 


- d’eviter la consommation 
excessive de sel et d’apport 
hydrique en cas d’insuffisance 
cardiaque; 

- de privilegier les graisses 
insaturees d’origine vegetale par 
rapport aux graisses animales; 

- de moderer la consommation 
d’alcool a un ou deux verres de 
vin par jour; 

- d’eviter le stress en privilegiant 
la relaxation. 

Quand consulter? 

Les patients ayant une 
cardiopathie congenitale 
necessitent un suivi regulier par 
une equipe specialist. Cette 
equipe comprend idealement 
3 a 5 membres: un medecin de 
premier recours (generaliste ou 
pediatre), un cardiologue 
specialise dans les maladies 
cardiaques congenitales, un 
cardiologue local si le centre 
specialise est situe a distance, un 
parent ou un conjoint. 

D’autres intervenants medicaux 
specialises peuvent, en fonction 
des circonstances, etre sollicites: 
chirurgien cardiaque, 
gynecologue, obstetricien, 
geneticien... 

Tout changement des habitudes 
de vie ou toute evolution d’etat 
physique ou fonctionnel doit etre 
communique au medecin de 
premier recours. Ainsi, toute fievre 
prolongee ou infection, fatigue, 
difficult^ respiratoire, 
essoufflement ou coloration 
anormale doivent etre notifies. En 
effet, les malformations 
cardiaques, y compris celles 


corrigees dans I’enfance, sont a 
risque de complications, meme 
apres une longue periode sans 
symptome. Toute modification du 
statut fonctionnel du patient doit 
I’amener a consulter. 

Un bilan cardiaque doit etre 
realise dans un centre specialise 
de fagon reguliere. La frequence 
et le type des examens sont 
adaptes en fonction de la 
pathologie et de ses risques 
evolutifs, selon un plan 
personnalise. 

Grossesse 

Chaque projet de grossesse doit 
etre discute avec le specialiste du 
centre de reference avec une 
decision au cas par cas. 1 
L’hypertension arterielle 
pulmonaire, malgre les 
traitements actuels, les 
cardiopathies cyanogenes severes 
et les dysfonctions ventriculaires 
severes, sont des contre- 
indications absolues. Pour les 
femmes chez qui une grossesse 
est envisagee, des complications 
liees a la cardiopathie congenitale, 
pour elles ou le foetus, peuvent 
survenir dans 1 0 a 1 5 % des cas : 2 
risque d’interruption prematuree 
de la grossesse, malaise ou 
syncope au moment de la 
delivrance, decompensation de la 
cardiopathie dans le post-partum. 
Du fait du risque de recurrence de 
la malformation qui varie de 2 a 
50 %, une echographie cardiaque 
fcetale doit etre proposee a partir 
de 18 semaines d’amenorrhee, 
ainsi qu’une consultation 
genetique. 


Contraception 

Le type de contraception orale doit 
etre discute avec le gynecologue 
et le cardiologue en prenant en 
compte le risque 
thromboembolique propre a 
chaque patiente et les facteurs de 
risque cardiovasculaire (v. tableau 
p. 377). 

Exercice physique 

Le principe prevaut selon lequel il 
faut encourager les jeunes et les 
adultes atteints d’une cardiopathie 
congenitale a fournir 
regulierement un effort physique. 
La pratique d’un exercice regulier 
permet d’ameliorer la 
consommation d’oxygene et done 
de soulager le travail cardiaque, 
de mieux controler les facteurs de 
risque cardiovasculaire, 
d’optimiser la sante physique et 
mentale, et d’enrichir la vie 
relationnelle. Chez les enfants et 
les adolescents, un comportement 
trop protecteur a souvent des 
consequences prejudiciables 
tardives. 

Dans les cardiopathies 
congenitales complexes (p. ex. la 
tetralogie de Fallot operee et bien 
toleree), I’exploration de la 
tolerance fonctionnelle pour 
evaluer I’aptitude au sport 
comprend habituellement une 
echographie et une imagerie par 
resonance magnetique cardiaque, 
une epreuve d’effort avec mesure 
du V0 2 max et un holter. Les 
contre-indications absolues au 
sport sont exceptionnelles; il 
s’agit davantage de contre- 
indications partielles a un type de 
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1 COMMENT PREPARER SON VOYAGE, QUE FAIRE DANS CERTAINES SITUATIONS PARTICULIERES ? 


Exposition au froid 

Le froid augmente les resistances pulmonaires et doit etre evite dans certaines situations. 

En cas d’exposition inevitable au froid, et plus particulierement quand il y a du vent, il est conseille de bien 
se couvrir, d’eviter les efforts et la marche prolongee. 

Exposition au soleil 
ou a la chaleur 

Attention a la deshydratation : boire plus de 1 ,5 L d’eau, eviter de sortir ou de faire des efforts en pleine 
chaleur. 

A noter: sauna, bain, douche tres chauds sont a deconseiller chez les patients porteurs d’une cardiopathie 
cyanogene. 

En altitude 

L’altitude maximale toleree est de 800 a 1 000 m pour les patients ayant une HTAP et/ou une cardiopathie 
congenitale cyanogene. 

Pour ceux qui vivent a des altitudes superieures, un apport en oxygene peut etre ponctuellement propose. 

En avion 

Les avions des vols long-courriers etant pressurises, ils sont permis aux patients atteints de cardiopathies 
congenitales, meme severes. 

Le port de collants, bas ou chaussettes de contention veineuse, la mobilisation et une bonne hydratation 
sont preconises. 

Vaccin contre la fievre jaune 

Aucune contre-indication. 

Voyage en zone de paludisme 
ou de dengue 

Dengue et paludisme provoquent des poussees inflammatoires (recurrentes en cas de paludisme) qui 
peuvent entrainer une decompensation pulmonaire. 

Des la phase de projet, prendre contact avec un centre Sante-Voyages ainsi qu’avec le centre de reference 
pour eviter les zones a paludisme resistant. 

La prevention antipaludeenne est souhaitable, meme en cas de cardiopathies congenitales severes, quel 
que soit leur traitement. 

Eviter la doxycycline du fait de son interaction avec le cytochrome P450. 

Prendre toutes les precautions physiques necessaires (repulsifs, vetements couvrants. . .) de jour comme de 
nuit, le moustique qui transmet le paludisme etant un moustique de nuit, celui qui transmet la dengue un 
moustique de jour 


De maniere generate, tout projet de voyage doit etre discute avec son medecin referent ou avec son centre de competence. 
HTAP: hypertension arterielle pulmonaire. 


sport ou a un niveau d’activite 
sportive en fonction de la 
cardiopathie. De maniere 
generate, on oriente plus 
facilement les patients vers un 
sport d’endurance en privilegiant 
I’exercice physique dynamique a 
I’exercice statique . 3 Pour rassurer 
les patients, on leur conseille par 
exemple la readaptation cardiaque 
ou les clubs « sport sante » pour 
beneficier d’un encadrement 
minimal et leurfaire prendre 
conscience de leurs limites et de 


leurs possibility en toute 
confiance. 

Voyage 

Avec une preparation 
suffisamment precoce et une 
bonne organisation, les patients 
ayant une cardiopathie 
congenitale peuvent voyager en 
avion, memes s’ils sont atteints 
d’anomalies complexes ou 
d’hypertension arterielle 
pulmonaire. II existe des 
precautions de base a connaitre 


(v. tableau). Lors de tout voyage, 
le patient doit se munir du 
resume de son dossier medical, 
d’une copie de I’ordonnance 
mentionnant son traitement 
habituel, avoir en sa possession 
les adresses des centres 
specialises a proximite de son 
lieu de vacances, ainsi qu’une 
carte de prophylaxie de 
I’endocardite infectieuse (a se 
procurer sur le site de la 
Federation frangaise de 
cardiologie www.fedecardio.fr). 
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►► cardiovasculaires associes a revo- 
lution de la maladie atherosclerotique 
sont l’hypertension arterielle, le diabete, 
les dyslipidemies, le tabagisme et les 
antecedents familiaux. II faut rechercher 
deliberement ces facteurs de risque et 
les traiter a temps. 

Mesures de soutien 
complementaires 

L’exercice physique, le choix de la pro- 
fession, la grossesse ou l’esperance de vie 
deviennent des questions essentielles 
pour ces patients qui aspirent a mener 
une vie personnelle et professionnelle 
normale. La encore, le role du medecin 
generaliste est essentiel pour les infor- 
mations et les conseils qu’il peut donner 
mais aussi pour faire le lien avec les spe- 
cialistes du centre de competences 
(v. p. 372). 

CONCLUSION 

Les progres observes dans les cardio- 
pathies congenitales de l’adulte concer- 
ned egalement les cardiopathies com- 
plexes, quitouchent 10 % de ces patients. 
En vieillissant, ces patients adultes sou- 
vent multioperes dans l’enfance vont 
presenter des complications d’autant 
plus severes et mettant en peril le pro- 
nostic fonctionnel et vital qu’elles n’ont 
pas ete anticipees et traitees. Les tech- 
niques actuelles d’investigation et de 
traitement permettent une qualite et une 


esperance de vie en constante ameliora- 
tion. Pour beneficier des soins les plus 
adaptes, tout patient adulte ayant une 
cardiopathie congenitale (en dehors des 
cardiopathies congenitales simples, 
reparees) doit etre suivi dans un centre 
specialise. Dans ce suivi, le medecin trai- 


J.-B. Thambo declare ne pas avoir de conflit d’interets. 


tant est un interlocuteur privilegie qui 
assure le relais de proximite en termes 
de vie medicale courante, de conseils 
appropries et de prevention notamment. 
II est done primordial qu’il soit sensibilise 
aux problemes specifiques de cette nou- 
velle population de patients. • 


summary Role of the general practitioner or primary care physician in the management 
of adult congenital heart disease 

Congenital heart diseases are the most common inborn defect, occurring approximately 0.8% according to the last European Union 
count. This rate is stable for decades. Nowadays, up to 90% of children born with congenital heart diseases underwent surgical 
correction and reach adulthood, gratefully to the surgery and interventional cardiology advances, in conjunction to the post-surgery 
and following cares improvement. Both of this facts results to a growing population of adults with congenital heart diseases, actually 
exceeding the infant population. This arising population will lead general practitioners and primary care physicians to face more 
often this kind of patient. The needed cares are specifics, regarding the typical evolutions of this pathologies, as well as because 
congenital heart diseases will impact other pathologies or usual cares. The need of an extended knowledge of the adult patients 
with congenital heart diseases is clearly emerging, and should lead the whole medical corps to work in close network. 

resume Role du medecin generaliste dans le suivi des cardiopathies congenitales 
a I’age adulte 

Les cardiopathies congenitales sont les malformations les plus frequentes chez le nouveau-ne. Le dernier recensement europeen 
montre que I’incidence de 8 pour 1 000 naissances reste stable et comparable a ce que I’on connait depuis plusieurs decennies. 
En parallele, les progres fulgurants de la chirurgie cardiaque, de la cardiologie interventionnelle, I’amelioration des soins 
perioperatoires ainsi que le suivi cardiaque realise pendant la meme periode, permettent aux 2000 a 3000 jeunes enfants operes 
chaque annee en Lrance d’atteindre pour pres de 90 % d’entre eux I’age adulte. La conjonction de ces deux phenomenes fait que 
le nombre des patients dits « congenitaux adultes » est en train de depasser le nombre d’enfants porteurs d’une cardiopathie et 
va s’amplifier au til des annees. Ce qui n’etait que tres marginal il y a encore quelques annees devient de plus en plus frequent, 
et I’ensemble des medecins generalistes et specialistes de toute discipline seront amends, dans les annees a venir, a prendre en 
charge de plus en plus souvent ce type de patients, que ce soit pour un probleme cardiaque en rapport ou non avec revolution de 
leur maladie et/ou extracardiaque pour lequel la pathologie de ce patient viendra gener ou interferer avec la prise en charge 
habituelle. II convient done de mieux connaitre et de mieux apprehender ces pathologies, et surtout de structurer un veritable 
reseau autour du patient, au sein duquel chaque acteur de la vie medicale a un role particulier a jouer. 
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